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RESUME : Lelymphangiome kystique bénin est une
tumeur relativement rare, plus fréguente chez les
enfants, de localisation essentiellement cervicale mais
parfois médiastinale ou intra-abdominale. Sa décou-
verte est souvent fortuite, son traitement est I’ éxérése
totale et est en général de bon pronostic. On décrit
dans cet article |I"histoire d’un jeune homme avec un
lymphangiome kystique géant du médiastin qui a été
opéré avec un bon suivi postopératoire et une revue
delalittérature.

CASCLINIQUE

Il s'agit d’un homme de 31 ans, pére de deux enfants,
qui consulte pour une tuméfaction cervicale droite de
4 cm évoluant depuis quatre mois. Il est tabagique a
20 paquets-années et n'a pas d antécédents médico-
chirurgicaux particuliers. La tuméfaction est sus-clavi-
culaire, indolore et mobile, de consistance lipomateuse.
L’interrogatoire nerévéle qu’ une dyspnée d' effort et une
oppression thoracique en décubitus dorsal. Il n'a pas
d atération de I'état général ni de sueurs nocturnes.
L’'examen physique est norma sans hépatosplénomé-
gdie ni ganglions périphériques palpables. Laradiogra-
phie du thorax ne montre qu’ un élargissement médiasti-
nal diffus. Le scanner thoraco-abdomino-pelvien montre
une masse kystique géante de 23 x 14 x 7 cm dans ses
plus grandes dimensions remplissant tout |e médiastin et
moulant ses structures vasculaires et ses visceres sansles
envahir (Figure 1). Elle est en continuité, a droite, avec
d’ autres masses plus petites et plus charnues situées ala
base du cou. Il n’existe pas d’ adénopathie thoracique ou
abdominale ni de Iésions pleuro-parenchymateuses ou
intra-abdominales. La numération formule sanguine,
ains que le bilan hépatique et la lactodéhydrogénase
sont normaux. L’échographie cardiague est normale
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ABSTRACT : Benign cystic lymphangioma is a
relatively rare tumor of the human body. It's more
frequent in young patients. It is usually localized
in the neck but may have mediastinal or intra-
abdominal localization. It's usually asymptomatic
with good prognosis after total excision.

We report in this article the case of a young
man with a huge mediastinal cystic lymphangioma
which was successfully operated and a review of the
literature.

ains que la fibroscopie pulmonaire. L’intradermo-
réaction alatuberculine est négative ainsi que la sérolo-
gie del’ échinococcose. Devant une céphal ée persistante,
un scanner cérébral est fait et n’a pas montré de Iésions
spécifiques. La biopsie chirurgicale de la masse cervi-
cale montre un tissu granuleux non spécifique avec un
petit ganglion normal al’intérieur. Ceci pourrait ére di
al’insuffisance du prélévement. La ponction-biopsie par
voie thoracoscopique de la masse médiastinale raméne
un liquide clair hyperlymphocytaire et une paroi kys-
tique bordée de cellules endothéliales reposant sur un
tissu fibreux hébergeant de nombreuses cavités vascu-
laires. Des éléments lymphocytaires abondants et de
rares faisceaux musculaires lisses y sont retrouvés (Fi-
gure 2). La culture du liquide est stérile aprés six
semaines d’incubation. Une exérése totale de la masse

Ficure 1. Coupe du scanner thoracique montrant
le lymphangiome médiastinal bilatéral avant |’ opération.
I mesure dans ses plus grandes dimensions
23 x 14 x 7 cm environ.



Ficure 2. Coupes histologiques de la masse kystique du lymphangiome
montrant une paroi bordée de cellules endothéliales reposant sur un tissu fibreux et de rares faisceaux musculaires lisses.

cervicale est faite en un premier temps suivie deux mois
apres par une thoracotomie et une ablation compléte de
toute la masse médiastinale. L’examen anatomopatho-
logique en extemporanée suivi d’ une histologie de routine
de ces deux masses certifie le diagnostic de lymphan-
giome kystique bénin et le patient quitte I'hdpital deux
semaines aprés la deuxiéme opération vu qu'elle a été
compliquée d'une atélectasie |obaire basale gauche et
d'une paralysie du diaphragme. Laradiographie du thorax
et le scanner thoracique faits deux mois aprés montrent la
disparition totde de |’ atéectasie, de |’ @argissement média-
gtinal ains que de la pardysie digphragmatique gauche. Le
patient est asymptomatique trois ans aprés |’ opération avec
un scanner thoracique de contr6le normal.

DISCUSSION

Le lymphangiome kystique est une tumeur bénigne
relativement rare du corps humain, de croissance lente et
d étiologie inconnue [1]. Environ 250 cas ont été recen-
S8s jusqu’a maintenant dans la littérature mondiae. La
littérature japonaise en est la plus riche [2]. C'est une
lésion bien circonscrite a surface lisse, non-pulsatile,
indolore et de consistence lipomateuse ou liquidienne et
rarement calcifiée [1]. Elle est généralement considérée
comme lerésultat d’ une malformation ou d’ une agénésie
du systéme lymphatique aboutissant a une lymphangi-
ectasie secondaire. Sa localisation est souvent cervicale
(75%), axillaire (20%) ou médiastinale antérieure chez
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les enfants et les adultes jeunes mais parfois média-
stinale moyenne ou postérieure chez les patients plus
&gés. Des cas anecdotiques de localisations rétropéri-
tonéales [3], mésentériques (2%) [4], pancréatiques [5],
des glandes surrénales [6], spléniques (7) inguinales,
cutanées et osseuses sont rapportés dans lalittérature [8].

La forme médiastinale ne représente que 1% de ces
tumeurs [9]. Les Iésions cervicales et médiastinales an-
térieures présentent souvent en imagerie une compo-
sante liquidienne associée a une malformation vasculaire
se rehaussant al’injection du produit de contraste. Cette
composante vasculaire est prouvée anatomiquement et
histologiquement [10] ce qui évoque I’ origine congéni-
tale de ces tumeurs. Par contre, les tumeurs du média-
stin moyen et postérieur sont plus fréguentes, purement
liquidiennes et réputées étre acquises. On dirait que les
localisations médiastinales sont I’ extension des masses
cervicales dans la forme congénitale et que c'est I'in-
verse dans la forme acquise ; en effet, le dilemme est
toujours non résolu dans la littérature et les critéres
retenus en faveur dune extension médiastinale d’'une
masse cervicale étant le jeune &ge du patient et la multi-
tude des masses cervicales [9-10]. Riquet et al. relatent
dans leur série de 37 cas de lymphangiomes kystiques
uniquement chez les adultes [10], une localisation
meédiastinale dans 89% des cas dont 15% médiastinales
antérieures et & composante vasculaire et 85% purement
kystique et de localisation médiastinale moyenne ou
postérieure.
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Cette tumeur représente moins de 1% des tumeurs
primitives médiastinales [11] ; elle est le plus souvent de
découverte fortuite a la radiographie du thorax. Il a été
noté des symptomatologies variables dans la littérature
telles que syndrome de masse, dysphagie, dyspnée ou
oppression thoracique dans les tumeurs cervicales et
meédiastinales.

Le scanner ou I'lRM peuvent faire évoquer le diag-
nostic et délimiter lalésion mais |’ histologie reste néces-
saire pour le confirmer. Le diagnostic différentiel se fait
avec les autres tumeurs kystiques telles que les kystes
hydatiques, les kystes bronchiques, les kystes congéni-
taux du médiastin et certains lymphomes kystisés. Ces
derniers sont le plus souvent accompagnés d’ adénopa
thies satellites et de signes systémiques comme lafiévre,
les sueurs nocturnes et I’ altération de I’ &at général. La
chirurgie diagnostique se fait par abord direct au niveau
des lésions cervicales ou axillaires accessibles ou bien
par thoracoscopie pour les [ésions isolées du médiastin.
L’examen en anatomopathologie retrouve une masse
kystique a paroi lisse rarement multilobulée remplie
d'un liquide généralement clair jaunétre a prédominance
lymphocytaire et rarement sanguinolant [12]. La paroi
du kyste est tapissée de cellules endothéliales avec des
composantes vasculaires par endroits.

La résection totale est le seul traitement curétif ; elle
est difficile dans certains cas de tumeurs géantes enve-
loppant les gros vaisseaux et repoussant les organes du
médiastin sans les envahir. Jougon et al. ont rapporté
un cas de lymphangiome kystique attaché a I’ oreillette
gauche dont I'ablation a nécessité la transposition de
I’aorte et du tronc pulmonaire [13]. Ces localisations
profondes a c6té des organes nobles et la résection par-
fois incompléte favorisent d’une part les progressions
insidieuses et d'autre part les récurrences compressives
[5]. Le pronostic est excellent sans récidive en cas de
résection totale ; des cas de surinfections ou de saigne-
ments intrakystiques sont rapportés [14] ains que de
rares cas de paralysies des nerfs phréniques. Un seul cas
fatal a été noté dans la littérature dans les suites post-
opératoires[9].

CONCLUSION

Le lymphangiome kystique bénin est a évoquer
devant toute tumeur kystique cervicale ou médiastinale
d'évolution chronique et non accompagnée de signes
systémiques. Elle est relativement rare et de bon pronos
tic. Sa découverte est souvent fortuite mais peut étre a
I’ origine de complications graves parfois mortelles. Le
scanner et I'IRM aident & évoquer son diagnostic et a
définir ses rapports avec les organes et les structures
adjacentes. La preuve histologique est indispensable

pour la différencier des autres tumeurs kystiques.
L' ablation totale reste le seul traitement curatif. Notre
patient était porteur d'une forme médiastinale géante
avec extension cervicae bilatérale. L’ éxérése chirurgi-
cale totale par thoracotomie a pu le guérir sans séquelles
postopératoires.
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